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RESUMEN

La sirenomelia constituye una de las
anomalias congénitas infrecuente y fatal,
cuya caracteristica principal es la fusion de
las extremidades inferiores o falta de una
de ellas, se acompafia de otras anomalias
como agenesia renal, ausencia del sacro,
de recto y vejiga, hipoplasia pulmonar
entre otras. Se presenta un caso
diagnosticado al nacimiento en el Hospital
"Bacir Ben Nacer" de la Wilaya El Oued en
Argelia describiéndose las caracteristicas
clinicas.

DeCS: ECTROMELIA; RECIEN NACIDO;
MORTALIDAD INFANTIL.

ABSTRACT

Sirerenomelia is one of the uncommon
and fatal congenital anomalies. Its main
characteristic is the fusion of the lower
limbs or lack of one of them, it is
accompanied by other anomalies such as
renal agenesis, absence of the sacrum,
rectcum and bladder and pulmonary
hypoplasia. We present a case diagnosed
at birth at Bacir Ben Nacer Hospital of
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Wilaya El Oued in Algeria, describing the
clinical characteristics.

DeCS: ECTROMELIA; NEWBORN INFANT;
INFANT MORTALITY.

INTRODUCCION

La sirenomelia, también conocida como
sindrome de la sirena, es una
malformaciéon  congénita muy  poco
frecuente cuya caracteristica principal es
la fusiéon de las piernas, dando apariencia
de cola de sirena. Esta fusion puede variar
desde ser completa hasta ser una unién
membranosa de ambas piernas. Se
acompafia de anomalias en otros 6rganos
como agenesia renal, ausencia de sacro,
anomalias vertebrales, fusién de los
sacros y malformaciones pulmonares y
gastroinstestinales. 2

Se plantea que esta malformacion esta
relacionada con la diabetes mellitus,
consumo de cocaina, acido nalidixico,
radiaciones, hipovitaminosis, exposicién a
insecticidas en el primer trimestre del
embarazo y se ha descrito en ocasiones el
hallazgo de un cromosoma extra de
pequefio tamaino, que bien puede ser una
forma parcial de trisomia 22.3°

La incidencia de este dimorfismo es
variable, oscilando entre 0,8 a 4,5 por
cada 100 000 nacimientos,?>®
predominando en el sexo masculino con
una proporcion de 3:1 y asociado a
madres menores de 20 aflos y mayores de
40 afios.””® La tasa de mortalidad en las
primeras horas de vida suele ser alta,
debido a la insuficiencia respiratoria y la
agenesia renal. Existe constancia de
supervivencia a largo plazo de algunos
casos cuando no hay dafio renal, y las
alteraciones son menores. En la actualidad
solo se han reportado cinco casos de
supervivencia y solo en uno se ha logrado
la separacién completa de las piernas. >

PRESENTACION DEL CASO

Gestante primigesta de 24 afios de edad
que no recibié atencion prenatal e ingresa
con prédromos de parto en el Hospital
Bacir Ben Nacer de la Wilaya Ooed en
Argelia.

Antecedentes personales: no se recoge
historia de enfermedades antes y durante
el embarazo.

A las 39 semanas se produce un parto
eutdcico, obteniéndose un recién nacido
con un peso de 2800 gramos con distrés
respiratorio severo que fallece a las 24
horas. Al examen fisico se constata la
presencia de un solo miembro inferior y
otro rudimentario, ausencia de genitales
externos y del ano, diagnosticandose por
los hallazgos encontrados como

Sirenomelia. (Figura 1)

Figura 1. Neonato con Sirenomelia

DISCUSION

Las primeras descripciones médicas y
cientificas de la sirenomelia datan de
mediados del siglo XIX, aunque hay
evidencias de que en la antigiedad se
conocia esta entidad.’



Duhamed®® lo llamé sindrome de regresién
caudal pues comprende un grupo de
malformaciones congénitas que van desde
el coccix con las piezas de la columna
vertebral, miembros inferiores
hipoplasicos, y la sirenomelia en su forma
mas severa.

Numerosos autores han tratado de
agrupar los diferentes tipos de
sirenomelia, pero aun no se ha logrado
obtener una clasificacion que sea
internacionalmente aceptada.’®

Sctoker y Heifetz en 1987, realizaron una
clasificacion basada en la presencia o
ausencia de los huesos de los muslos y
piernas presentes, hasta el tipo 7 con
fémur Unico, tibia ausente.!

Tipo I: pares de fémur, tibia y peroné
presentes

Tipo II: peroné Unico fusionado
Tipo III: ausencia de peroné

Tipo IV: fémures parcialmente fusionados
con peroné unico

Tipo V: fémures parcialmente fusionados
con peroné ausente

Tipo VI: fémur y tibia Unica

Tipo VII: fémur Unico con ausencia de
tibia y peroné

Existen multiples opiniones acerca del
mecanismo teratégeno y patogénico de
esta malformacién pero adn no existe un
consenso entre los investigadores. Entre

las teorias que se describen estan:>’-°

La teoria de la falla primaria, que sugiere
la presencia de un defecto primario en el
desarrollo de las somitas caudales, lo que
determina la no induccidon de un numero
de ellos, que originan deficiencias en la
porcion distal del embrion.

La teoria del déficit nutricional sostiene
que existe un compromiso de la perfusion
sanguinea en la region caudal del cuerpo,

por la obstruccién o anomalia del sistema
vascular arterial correspondiente.

La teoria mecadnica plantea que el
desarrollo caudal anémalo se produce por
una fuerza intrauterina, que actua en el
extremo caudal del embridn.

Los casos reportados en la literatura
médica estan siempre asociados a una
muerte perinatal y la sobrevivencia es
extremadamente rara.>™®

Algunas de las anomalias que pueden
aparecer son: agenesia y displasia renal,
duplicidad del colon, atresia del colon,
imperforacién anal, agenesia o hipoplasia
del pene, ausencia de testiculos u ovarios,
Utero rudimentario, hidrocefalia, ausencia
del cuerpo calloso, hipoplasia pulmonar,
fistulas traqueoesofagicas.®

El diagnodstico prenatal de sirenomelia por
ultrasonido es importante por la
posibilidad de interrumpir el embarazo al
ser un producto no viable.

CONCLUSIONES

La sirenomelia es una malformacion
congénita extremadamente rara y letal en
la mayoria de los casos. Existe un grupo
de factores que se relacionan con la
aparicion de esta malformacion y se
invocan varias teorias para explicar su
etiopatogenia. Una adecuada atencién
prenatal permite el diagnédstico precoz y
proponer la interrupcién de la gestacion.
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